
Linfangiomatosis pulmonar difusa.
Una causa poco frecuente de insuficiencia respiratoria en el niño

DRAS. ALICIA FERNÁNDEZ
1, ÁNGELES RODRÍGUEZ

2, CARMEN GUTIÉRREZ
3, MARTA ALBERTI

4

Resumen

Se presenta un caso de linfangiomatosis pulmonar

difusa en una paciente de 12 años con historia de

varios meses de evolución caracterizada por disnea y

adelgazamiento y en la que se constatan infiltrados

pulmonares y derrame pleural bilateral. El estudio

histológico postmortem mostró una lesión vascular

pulmonar de naturaleza linfática, consistente en una

proliferación de estructuras vasculares de fina pared y

contenido luminal sin sangre, localizada en septos

interlobulares, bronquios, adventicias vasculares y

pleuras. La linfangiomatosis pulmonar es una lesión

rara de pronóstico pobre.

Palabras clave: PULMÓN-patología

Summary

A 12 years old girl presented with dyspnea, weight

loss, pulmonary infiltrates and pleural effusions. The

lung lesion as seen at the necropsy consisted of a

lymphatic vascular proliferation limited to interstitial

septae, bronchi, adventitia of large vessels and pleura.

Disseminated lymphangiomatosis is a rare disorder

with a poor prognosis.
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Introducción

Las patologías linfáticas primarias del pulmón son ra-
ras y difíciles de identificar. Se reconocen por lo menos
cinco entidades clinicopatológicas bien definidas: el
linfangioma, las linfangiectasias, la linfangioleiomio-
matosis, la linfangiomatosis pulmonar difusa y el com-
promiso pulmonar en el marco de una linfangiomatosis
sistémica. En opinión de expertos (1), el análisis de la li-
teratura muestra una gran confusión terminológica. La
clasificación de Hilliard (2) ha contribuido a delimitar el
tema con mayor claridad. El sistema linfático pulmonar
puede además ser secundariamente afectado en el curso
de otras enfermedades como neoplasias, traumatismos
y cirugía.

La linfangiomatosis pulmonar difusa es una enfer-
medad rara, de causa desconocida, que afecta básica-
mente a niños y adolescentes, comprometiendo por
igual a ambos sexos. Se presenta clínicamente con tos
seca, disnea progresiva, broncoespasmo y derrames en
general quilosos. Su prevalencia no está claramente de-
terminada, posiblemente por el desconocimiento gene-
ral sobre esta entidad, lo que retarda el diagnóstico.

No hay hasta el momento un tratamiento curativo. Se
han ensayado diferentes protocolos; algunos han tenido
buen resultado en lo inmediato pero sin mejoría a largo
plazo. El transplante pulmonar es una alternativa válida.

Caso clínico

Niña de 12 años, raza blanca. Sin antecedentes persona-
les patológicos. Inmunizada. Buen crecimiento y desa-
rrollo. Comienza varios meses previos al ingreso con re-
percusión general, astenia, anorexia, adinamia y adelaga-
zamiento. En las horas previas tos seca persistente, queji-
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do, dolor tipo puntada en hemitórax derecho, polipnea y
disnea. Radiografía de tórax: opacidad homogénea en
hemitórax derecho con ocupación pleural líquida. Tora-
cocentesis diagnóstica: 1.500 ml de líquido serohemático
con las características de un trasudado. Cultivos negati-
vos. No se deja drenaje. Se indican antibióticos intrave-
nosos. Mala evolución, peoría clínica. Radiografía: com-
promiso bilateral y neumotórax izquierdo. Toracocente-
sis bilateral: 300 ml de líquido serohemático a derecha y
600 ml de líquido y aire a izquierda. Drenaje bilateral. Se
traslada a la UCI en el postoperatorio inmediato. Al in-
greso: lúcida, ventilación espontánea con máscara de flu-
jo libre, saturometría de pulso 95%. Polipnea 48 pm, tira-
je generalizada con retracción, balanceo. Síndrome de
condensación a bronquio permeable en 2/3 inferiores de
ambos hemitórax. Gasto de 300 ml por cada drenaje con
las características descritas. Taquicardia regular 130 pm,
PA 130/60/50 mmHg, pulsos presentes en los cuatro
miembros y tiempo de recoloración inmediato. No visce-
romegalias.

Impresión clínica: desnutrición severa. Postoperato-
rio inmediato de toracocentesis y drenaje bilateral. Neu-
monía extensa comunitaria a patógeno no identificado
con derrame serohemático. Mala evolución pese al trata-
miento instituido.

Conducta: 02, hidratación endovenosa. Se mantie-
nen vancomicina y ceftriaxona intravenosas y se agrega

claritromicina vía oral. Hemograma: glóbulos blancos
11.300 elementos/mm3, 78% neutrófilos, hemoglobina
7 g/l, hematocrito 23%, PCR 80, VES 99 mm. Gases en
sangre: acidosis respiratoria sin hipoxemia.

Permanece en UCI 28 días. Mantiene síndrome fun-
cional respiratorio, sin hipoxemia. El gasto por los dre-
najes disminuye. Se retiran. Mantiene compromiso difu-
so parenquimatoso y pleural bilateral, sin anomalías es-
pecíficas en la radiografía y tomografía.

Hemocultivos, cultivos de líquido pleural, bacilos-
copías, PCR para bacilo de Koch, PPD, investigación
micológica, parasitaria, neoplásica y HIV negativos.

Dosificación de inmunoglobulinals y complemento
normales. Anticuerpos antinucleares, antimitocondria-
les, antimúsculo liso y células LE negativos. Estudio
con lámpara de hendidura normal. Biopsia pleural y pul-
monar no concluyente por el material insuficiente de la
muestra.

Con planteo de mesenquimopatía se inicia metil-
prednisolona, que se mantiene 15 días. Requiere nutri-
ción parenteral y enteral por sonda nasogástrica. Febrí-
cula persistente, cultivos negativos. Reactantes de fase
aguda: elevados. A los 21 días del plan inicial de antibió-
ticos se rota a meropenem. Pasa a sala general para con-
tinuar estudio y tratamiento, alimentándose por vía ente-
ral, en apirexia con polipnea leve, ventilando espontá-
neamente con cánula nasal con 3 litros de 02 y 26 kg de
peso.

A los seis días reingresa a la UCI por exacerbación
del síndrome funcional respiratorio, tos persistente que
le impide hablar e insuficiencia respiratoria. Se inicia
apoyo ventilatorio mecánico invasivo. El deterioro pro-
gresivo de la función pulmonar y la reinstalación del de-
rrame pleural determinan toracotomía. En la misma se
encuentran tejidos necróticos. Sangrado masivo. No se
logra hemostasis. Fallece. Diagnóstico clínico: adoles-
cente de 12 años; neumonía extensa bilateral comunita-
ria a patógeno no identificado con insuficiencia respira-
toria grave y derrame bilateral hemático no purulento de
etiología no determinada. Sangrado pulmonar masivo.

Anatomía patológica
Se realizó autopsia parcial limitada a tórax (de acuerdo
a la autorización obtenida). Se constataron sinequias
pleurales bilaterales extensas y líquido con tinte hemo-
rrágico. Las pleuras estaban gruesas y el parénquima
pulmonar aumentado de consistencia. Peso pulmonar
derecho 460 g; pulmón izquierdo 250 g. El estudio his-
tológico mostró una proliferación vascular linfática de
caracteres típicos localizada en las rutas habituales de
los linfáticos pulmonares en forma difusa en ambos pul-
mones (figura 2). Se constató un compromiso de septos

Figura 1 Radiografía de tórax con enfoque
anteroposterior. Aumento del diámetro del hemitórax
derecho, opacidad homogénea, en vidrio esmerilado.
Imagen compatible con derrame pleural. En hemitórax
izquierdo opacidad inhomogénea que ocupa el tercio
medio de dicho pulmón.



interlobares, interlobulillares, pleuras y tejido conecti-
vo peribronquial. Las luces de las estructuras vasculares
estaban vacías o contenían material proteináceo. Se ob-
servó escasa celularidad entre las estructuras vascula-
res, constituidas por células fusiformes las que con in-
munoperoxidasa fueron actina +, desmina + y vimenti-
na +.

Diagnóstico anátomo patológico: linfangiomatosis
pulmonar difusa.

Discusión

Las enfermedades linfáticas que afectan difusamente el
parénquima pulmonar determinan dificultades al clíni-
co. La incidencia de esta enfermedad es baja, planteán-
dose otras enfermedades habituales y realizándose tra-
tamientos que no son los indicados. La no respuesta te-
rapéutica específica para determinados planteos diag-
nósticos y la prolongación del cuadro, obliga a la reali-
zación de la biopsia pulmonar, siendo fundamental la
obtención de material adecuado para el análisis histopa-
tológico, que será en definitiva el que permita llegar al
diagnóstico.

En el caso presentado la imagenología no fue con-
cluyente y la biopsia fue insuficiente; no se llegó al diag-
nóstico de la enfermedad en vida de la paciente. El diag-
nóstico se realizó por la autopsia.

La linfangiomatosis pulmonar difusa (1) se caracteri-
za por afectar la totalidad del pulmón, presentar un au-
mento en el número de los canales linfáticos que están
localizados en las rutas habituales de los linfáticos pul-
monares y concomitantemente una proliferación leve de
células fusiformes de bordes romos. Estos canales vas-
culares tienen luces ocupadas por material proteináceo,
sin sangre. Las células fusiformes se disponen en parale-
lo entre los vasos y tienen carácter maduro. Con inmu-
nohistoquímica se identifica positividad para vimentina,
actina y desmina, lo que las vincula con las células mus-
culares lisas. Con CD31 se demuestra el carácter linfáti-
co del endotelio vascular proliferado (3). Se pueden ob-
servar colecciones de macrófagos cargados de hemosi-
derina en el parénquima pulmonar adyacente.

La lesión se observa en el niño, el adolescente y el
adulto joven. Se ha estimado que pueda constituir hasta
4% de los casos de enfermedad pulmonar intersticial
crónica en el niño (4).

Desde el punto de vista imagenológico (5,6) se obser-
va en la radiología y en la tomografía convencional una
infiltración de las partes blandas mediastinales, engro-
samiento de los septos interlobares, derrame pleural y
engrosamiento pleural que en ocasiones puede estar cal-
cificado. Hay engrosamiento peribroncovascular e in-
tersticial. Algunos pacientes tienen opacidades en vidrio
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Figura 2. Fotos histológicas del pulmón. Se observan
vasos linfáticos proliferados en las rutas habituales de
los linfáticos pulmonares. Las luces no tienen contenido.
Hay escasa celularidad entre las estructuras vasculares.
(H-E 400x, 200x, 200x)



esmerilado e infiltración perihiliar. En los casos de lin-
fangiomatosis sistémica con compromiso pulmonar hay
quistes que acompañan opacidades lineares en los pul-
mones (6).

El diagnóstico diferencial desde el punto de vista
anátomo-patológico debe plantearse con: linfangiecta-
sia, linfangiomiomatosis, hemangiomatosis, linfangio-
ma, sarcoma de Kaposi y el hemangioendotelioma ka-
posiforme.

El término linfangiectasia debería reservarse para
los casos de lesiones congénitas o adquiridas en las que
hay dilatación de canales linfáticos sin aumento numéri-
co (1-3).

La linfangioleiomiomatosis es una lesión que com-
promete a mujeres en edad reproductiva. El proceso le-
sional se extiende más allá de las rutas linfáticas com-
prometiendo el parénquima alveolar (1,3,6-10). Hay una
densa proliferación de células musculares lisas de as-
pecto irregular e inmaduro, que pueden rodear e infiltrar
paredes vasculares. Los alvéolos tienen aspecto quístico
rodeado por bandas de células musculares lisas. La enti-
dad tiene una forma esporádica y otra vinculada genéti-
camente a la esclerosis tuberosa (10). Es importante no
confundir a la linfangiomatosis pulmonar difusa con es-
ta entidad ni con las linfangiectasias (11).

La hemangiomatosis pulmonar es otro diagnóstico
diferencial a considerar (1,6-8). Muchos de los casos pu-
blicados tienen similitud histológica con la linfangioma-
tosis pulmonar, pero con contenido sanguíneo en las lu-
ces vasculares. Se reconoce una forma de hemangioma-
tosis pulmonar de tipo capilar (12-14) que se asocia a hiper-
tensión arterial (en adultos). La proliferación capilar se
localiza en paredes alveolares y de paredes de vasos pul-
monares, vía aérea y pleura. No muestra predilección
por rutas linfáticas y no se asocia a proliferación de
músculo liso.

Los linfangiomas en general son masas tumorales
que en muchos casos pueden resecarse.

En muchos de los casos descritos de linfangiomato-
sis pulmonar, el mediastino está además comprometido
(6,16,17). Por esa razón se ha considerado que esta entidad
debe estar considerada en el diagnóstico diferencial de
las masas mediastinales con lesiones pulmonares. Es
importante excluir a los efectos terminológicos las for-
mas diseminadas o sistémicas con compromiso múltiple
extrapulmonar (17).

Las terapéuticas propuestas hasta ahora ofrecen una
pobre respuesta y la evolución a una insuficiencia respi-
ratoria progresiva y a la muerte es lo que en general
acontece a corto o mediano plazo. Se han utilizado en el
tratamiento corticoides y citostáticos (18), interferón alfa
(16,17,19,20) y radioterapia.

Conlusión
La necropsia constituye una maniobra semiológica en el
paciente fallecido, siendo su realización un modo de
evaluar la calidad asistencial. En esta historia de una
adolescente de 12 años con una enfermedad pulmonar
que fue catalogada como una neumonía atípica con in-
suficiencia respiratoria en la evolución, la clínica no
permitió llegar al diagnóstico de la enfermedad de base
en vida. De acuerdo con los criterios de Goldman (21) al
no figurar el diagnóstico definitivo al egreso y ser un
hallazgo de la necropsia, se clasifica como error tipo II.
Es decir, diagnóstico que de haberse realizado en vida
no hubiese supuesto un cambio en la sobrevida de
acuerdo a la terapéutica con evidencia demostrada en
esta enfermedad. El diagnóstico obtenido por la autop-
sia es fundamental para el aprendizaje del grupo asis-
tencial y la devolución de la información a los padres.
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